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Tumeurs solides les plus frequentes et premiere cause de mortalite- 
morbidite par cancer chez Venfant et Tadolescent, leur pronostic 
vital et fonctionnel s’est grandement ameliore ces dernieres annees 
grace a Tintroduction de la chimiotherapie et a la sophistication 
des techniques chirurgicales et des modalites d’irradiation. 
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- es tumeurs cerebrales representent 

- un quart des cancers de l’enfant, 

3 et si la survie globale a 5 et 10 ans 

5 rapportee par le registre lorrain des 

2 tumeurs de l’enfant reste superieure 

3 a 60 °/o 1 cela cache des disparites tres 
grandes entre des tumeurs benignes, 
dont le pronostic est excellent comme 
l’astrocytome pilocytique, et des tumeurs 
malignes presque constamment mor- 
telles, comme les gliomes infiltrants du 
tronc. Ces dernieres annees ont vu des 
progres substantiels pour certaines 
tumeurs (tumeurs des voies optiques, 
medulloblastomes non metastatiques), 
alors que nombre d’autres sont tou- 
jours des defis therapeutiques (epen- 
dymomes, gliomes malins et medul- 
loblastomes metastatiques) [fig. 1]. 
Cependant, peu de nouveaux medi- 
caments sont venus enrichir l’arsenal 
therapeutique (temozolomide essen- 
tiellement). D’autres ciblant des meca- 


nismes d’oncogenese sont en deve- 
loppement clinique; probablement, 
chacun ne concemera a chaque fois 
qu’un sous-groupe de tumeurs pour 
lequel la cible est vitale dans sa sur- 
vie. 

H faut d’emblee considerer que les 
tumeurs cerebrales de l’enfant sont tres 
differentes de celles de l’adulte, quand 
bien meme elles peuvent porter le 
meme nom. La plupart des donnees 
histologiques sont specifiques a l’en- 
fant. Un rapport du Registre national 
des tumeurs solides de l’enfant a 
recemment detaille l’incidence des dif- 
ferentes histologies de tumeurs du sys- 
teme nerveux central rencontrees 
(tableau 1). La proportion des tumeurs 
cerebrales dans les cancers de l’en- 
fant diminue legerement avec l’age, 
pour passer de 34,3 % chez les moins 
de 1 an a 26,1 °/o chez les 10-14 ans. 
Chez l’adolescent, les donnees sont 
plus disparates, car les patients sont 
indifferemment traites dans des uni- 
tes d’adultes ou de pediatrie, et trop 
rarement dans des protocoles inves- 
tigatifs. 


ORIGINE 

Au debut des annees 1990, une contro- 
verse agitait les neuropathologistes 
pour savoir si les tumeurs prenaient 
leur origine au niveau d’un precurseur 
deja engage ou d’un precurseur com- 
mun indifferencie. La premiere hypo- 
tliese, celle de Rubinstein, suppose que 
les tumeurs seraient differentes bio- 
logiquement selon leur siege, meme 
si elles sont similaires sur le plan his- 
tologique. La seconde, soutenue par 
Rorke et a la base de son concept de 
tumeur neurectodermique primitive, 
stipule que ces tumeurs naissent d’une 
cellule plus primitive, une sorte de cel- 
lule souche tumorale, comme nous l’ap- 
pellerions aujourd’hui. De nombreux 
arguments biologiques sont venus ali- 
menter cette dispute. Taylor et al. ont, 
par exemple, montre que la biologie 
(cytogenetique et profil d’expression 
genique) des ependymomes etait dif- 
ferente selon la localisation supra- ou 
inffatentorielle, ou intramedullaire de 
la tumeur. 2 Les tumeurs expriment spe- 
cifiquement les genes impliques dans 
le developpement embryonnaire de la 
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Gliome infiltrant du tronc cerebral 
.... Medulloblastome localise (grand enfant) 

Gliome des voies optiques 
Medulloblastome localise (petit enfant) 

Ependymome 

• ••• Gliomes malins 

• ••• Germinome 

Medulloblastome metastatique 

UMllI Evolution des survies des 
enfants selon le type de tumeur. 

La survie a 5 ans a ete extraite des 
courbes de survie globale des 
principales etudes multicentriques 
publiees, sauf pour ies gliomes malins 
du tronc ou c'est la survie a 2 ans qui 
est representee (celle a 5 ans est en 
general encore inferieure dans Ies 
etudes ou elle est mentionnee). 


TUMEURS CEREBRALES DE L'ENFANT 


region consideree. En outre, ces auteurs 
ont reussi a isoler des cellules souches 
cancereuses differentes de celles iso- 
lees dans les medulloblastomes ou les 
astrocytomes de bas grade. 3,4 Ces cel- 
lules souches tumorales sont par defi- 
nition capables d’auto-renouvellement 
et peuvent, a elles seules, initier la for- 
mation de tumeur apres xenotrans- 
plantation chez les souris immuno- 
deprimees. 5 Compte tenu de leur 
equipement enzymatique particulier 
(surexpression de genes de resistance 
aux medicaments, de reparation de 
l’ADN), on fait l’hypothese que ces 
cellules pourraient expliquer la resis- 
tance de la tumeur aux traitements. 
Ce concept, initialement demontre 
dans les tumeurs cerebrales de l’enfant, 
a maintenant de larges developpements 
dans d’autres pathologies tumorales de 
l’adulte, comme le cancer du sein ou 
du colon. 

PARTICULARITES DIAGNOSTIOUES 

Chez l’enfant, les tumeurs cerebrales 
peuvent survenir parfois dans un syn- 
drome de predisposition aux tumeurs 
(tableau 2), mais, en dehors d’une irra- 
diation prealable du systeme nerveux 
central, aucun facteur etiologique n’a 
ete demontre de fayon indiscutable. 


Leur diagnostic est difficile, surtout 
chez les petits nourrissons, les modi- 
fications du comportement etant par- 
fois les seuls signes avant la perte des 
acquisitions psychomotrices. La crise 
convulsive est rarement un mode de 
revelation des tumeurs malignes ; par- 
fois (moins de 10 % des cas d’epilepsie 
chronique), des tumeurs de bas grade 
comme les oligodendrogliomes peu- 
vent se reveler par des crises convul- 
sives. La triade classique de l’hyper- 
tension intracranienne est souvent 
incomplete, car, bien souvent, les 
cephalees ou les vomissements sont 
isoles ; mais quand les cephalees sont 
nocturnes, d’intensite croissante, et 
ne cedent pas aux antalgiques, lors- 
qu’elles s’accompagnent d’un flechis- 
sement scolaire ou d’une modification 
du comportement, la prescription 
d’une imagerie cerebrale estindiquee. 
Les diagnostics de migraine ou de 
troubles psychologiques sont souvent 
portes a tort malgre la multiplication 
des consultations medicales. L’examen 
neurologique precis est rarement nor- 
mal (ataxie discrete, troubles de l’oculo- 
motricite, diminution de la force 
motrice), et l’examen du fond d’oeil est 
un bon examen d’orientation lorsqu’il 
montre un oedeme papillaire. 


Incidence des principales tumeurs cerebrales de 1 ’enfant de 0 a 14 ans, d’apres les donnees 
du Registre national des cancers de l’enfant sur la periode 1990-1999 



If.lilMHI D'apres la ref. 1. Le Registre national des cancers de I'enfant regroupe les donnees de six registres regionaux 
(Auvergne, Bretagne, Limousin, Loire, Lorraine, Provence-Alpes-Cote d'Azur et Corse) et d'un registre departemental (Val-de-Marne). 
On estime que ce registre couvre 34 % de la population frangaise de 0 a 14 ans. L'incidence a ete standardisee sur la population 
mondiale (colonne 5). SNC: systeme nerveux central ; PNET : tumeurs neurectodermiques primitives ; TGM : tumeurs germinales 
malignes. 
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Principaux syndromes de predisposition aux tumeurs cerebrales chez Fenfant 


NOM 

TYPE DE TUMEUR CEREBRALE 

AUTRES TUMEURS 

LOCUS (GENE) 

FREQUENCE 

NF1 

Astrocytome 

Neurofibrome 

17q (neurofibromine) 

1/3 000 

NF2 

Meningiome 

Neurinome 

22q (merlin) 

1/35000 

Gorlin 

Medulloblastome 

Carcinome basocellulaire 

9q (ptchl) 

1/55600 

Turcot 

Gliome malin 

Cancer colique 

Multiple (genes MMR) 

1/5 000 

APC 

Medulloblastome 

Cancer colique 

5q (gene APC) 

1/7 000 

Bourneville 


Tumeur renale benigne 

9q et 16p (genes TSQ 

1/10 000 

Li-Fraumeni 

Gliome, CPC... 

Sein, sarcome, LA 

17 p (p53) 

Inconnue 

ATRT 

ATRT 

Tumeur rhabdoi'de rein 

22 q (hSNF5/INI1) 

Inconnue 

Von Hippel-Lindau 

Hemangioblastome 

Tumeur renale maligne 

3p (gene VHL) 

1/30000 

Fanconi 

Medulloblastome 

Leucemies 

13q (gene BRCAZ) 

1/350000 

Rubinstein-Tai'by 

Medulloblastome 

Autres tumeurs du SNC 

16p (gene CBP) 

1/125000 

Nijmegen 

Medulloblastome 

Lymphomes 

8q (gene LIC4) 

Inconnue 


CEBU NF1 et 2: neurofibromatose ; MMR: mismatch repair (MLH1 et MSH2 etant les principaux); APC: polypose 
adenomateuse colique; ATRT : tumeur atypique teratofde et rhabdo'fde; CPC: carcinome des plexus choroldes; SNC: systeme 
nerveux central ; LA : leucemie aigue. Frequence = frequence du syndrome dans la population generale. La frequence de la 
tumeur cerebrale dans le cadre du syndrome est tres variable (jusqu'a 10 % pour la NF1 ou le syndrome de Gorlin, quelques 
cas anecdotiques pour le syndrome de Rubinstein et Taybi). 


Malgre Pamelioration des techniques 
diagnostiques avec l’imagerie par reso- 
nance magnetique (IRM) apparue en 
1986, le retard diagnostique reste impor- 
tant compare a d’autres tumeurs. La dif- 
ficulte d’acces a 1TRM n’explique pas tout, 
car le scanner peut aisement servir de 
moyen de diagnostic dans la plupart 
des cas. En 1996, Edgeworth et aL, en 
Grande-Bretagne, retrouvaient un delai 
diagnostique moyen de 20 semaines 
contre 26 semaines pour Elores en 1986 
et 24 semaines pour Gjerris en 1976. 6 
Actuellement en Ile-de-France, le delai 
median au diagnostic est de 12 semai- 
nes pour les tumeurs infratentorielles, 
signrficativement plus long que pour les 
nephroblastomes (3 semaines) ou les 
leucemies (4 semaines). 

ROLE DE LA CHIMIOTHERAPIE 

La toxicite a long terme de l’irradia- 
tion chez les jeunes enfants 7 a conduit 
de nombreuses equipes a explorer la 
place de la chimiotherapie. Elle est uti- 
lisee pour remplacer la radiotherapie 
dans les gliomes de has grade, dans 
les medulloblastomes localises des 


jeunes enfants. Elle est aussi utilisee 
pour diminuer 1’importance de l’irra- 
diation dans les medulloblastomes 
localises des grands enfants et dans 
les tumeurs germinales malignes. 
Ailleurs, on Futilise pour augmenter 
les taux de survie des tumeurs de 
mauvais pronostic, avec un certain 
succes dans les medulloblastomes 
metastatiques et les autres tumeurs 
neurectodermiques. 

Dans les annees 1990, la Societe 
frangaise d’oncologie pediatrique a 
demarre un essai de chimiotherapie 
exclusive pour les jeunes enfants, qui 
a permis de preciser le role de la 
chimiotherapie pour eviter ou retar- 
der la radiotherapie. Nous avons ainsi 
pu demontrer qu’il etait possible de 
guerir sans irradiation certains medullo- 
blastomes, 8 ependymomes, 9 gliomes 
de has grade des voies optiques, 10 car- 
cinomes des plexus choroi'des 11 et glio- 
mes de haut grade. 12 D’autres groupes 
cooperatifs ont obtenu des resultats 
similaires. 13 ' 17 

La chimiodierapie a haute dose avec 
support de cellules souches a, elle 


aussi, trouve des indications dans les 
medulloblastomes 18,19 et peut-etre les 
gliomes malins. Des resultats prelimi- 
naires encourageants ont ete recem- 
ment montres pour d’autres tumeurs 
neurecto dermiques . 

Les principaux medicaments sont 
les sels de platine (carboplatine et 
cisplatine), les nitrosourees, les alky- 
lants (procarbazine, cyclophospha- 
mide, thiotepa, melphalan, busulfan et 
temozolomide) et certains inhibiteurs 
de la topo-isomerase (etoposide). La 
reponse a la chimiotherapie est parfois 
difficile a evaluer, notamment pour les 
gliomes malins. Les traitements conjoints 
avec certains antiepileptiques induc- 
teurs enzymatiques peuvent necessiter 
une augmentation des doses de chimio- 
therapie ; de principe, on prefere des 
medicaments comme le valproate, la 
gabapentine ou le levetiracetam. 

PRINCIPALES TUMEURS 

ET LEUR TRAITEMENT 

La classification de ces tumeurs s’est 
compliquee grandement ces demieres 
annees, avec l’apparition de nouvelles 
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entites histopathologiques (tumeur aty- 
pique teratoide et rhabdoide) ou de 
variants avec des profils biologiques 
originanx (medulloblastome desmo- 
plasique et medulloblastome a grandes 
cellules). Chez l’enfant, on peut sepa- 
rer de fagon simple d’une part les 
tumeurs neurectodermiques primitives, 
induant les medulloblastomes, et d’autre 
part les tumeurs gliales, qui compren- 
nent les astrocytomes, les oligo- 
dendrogbomes et les ependymomes. 

Les criteres de definition de la mala- 
die metastatique se sont affines avec 
les progres de 1’IRM, si bien que la fre- 
quence des medulloblastomes metas- 
tatiques est passee de 10 % dans les 
premiers essais de la Societe intema- 
tionale d’oncologie pediatrique a 50 % 
dans les etudes les plus recentes. Les 
comparaisons historiques doivent 
done etre prudentes. 

Medulloblastomes et tumeurs 

neurectodermiques primitives 

Le medulloblastome est une tumeur 
neurectodermique primitive dti cer- 
velet qui metastase tres souvent selon 
les voies d’ecoulement du bquide 
cephalorachidien. II est maintenant 
clair que les medulloblastomes sont 
differents biologiquement (anomalies 
cytogenetiques et profil d’expression 
genique) des autres tumeurs neurec- 
todermiques primitives, mais les stra- 
tegies therapeutiques commencent a 
peine a se differencier ces demieres 
annees. Depuis les annees 1970, on sait 
guerir ces tumeurs avec la chirurgie 
et l’irradiation craniospinale associee 
a une surimpression du siege de la 
tumeur. C’est la tumeur cerebrale de 
l’enfant la plus sensible a la chimio- 
therapie. Dans les medulloblastomes, 
les strategies therapeutiques sont 
adaptees au risque de morbidite, e’est- 
a-dire a l’age, en separant les enfants 
de moins de 5 ans des autres, et au 
pronostic, en separant les formes loca- 
lisees des formes metastatiques. 

Dans les formes localisees des jeunes 
enfants, on essaie de se passer com- 
pletement d’irradiation si l’exerese a pu 



HU Medulloblastome chez un 
nourrisson de 13 mois prenant un 
aspect radiologique nodulaire 
(sequence T1 avec injection) 
evocateur d'une forme desmoplasique 
plus frequente a cet age et de meilleur 
pronostic. Courtoisie du D r Stefan Rutkowski, 
universite de Wurzburg, Allemagne. 

etre complete et si l’histologie est favo- 
rable, e’est-a-dire desmoplasique. On 
utilise une chimiotherapie exclusive en 
reservant rirradiation aux patients qui 
rechutent. 8, 13,14 Avec ces approches, la 
survie a 5 ans depasse les 70 %. Grace 
a l’introduction de la chimiotherapie 
dans les protocoles des grands enfants 
egalement, les doses d’irradiation des 
medulloblastomes localises ont pu etre 
reduites sans perdre en termes de sur- 
vie. 20,21 Meme s’il existe un risque accru 
de rechute les premieres annees dans 
le groupe traite avec une dose reduite 
d’irradiation craniospinale, 22 le bene- 
fice en termes de sequelles est tres 
important 23 Avec des protocoles de 
chimiotherapie plus intensifs et pro- 
longes associes a une irradiation cranio- 
spinale a doses reduites, les groupes 
nord-americains obtiennent des resultats 
excellents en termes de survie, 21 qui servent 
de base aux essais europeens en cours. 

Dans les formes metastatiques, il 
reste tres difficile de se passer de 
l’irradiation craniospinale, meme chez 
les petits enfants. Plusieurs groupes 
cooperatifs semblent obtenir des resul- 
tats interessants en associant a l’irra- 


diation des cures de chimiotherapie 
a haute dose avec support de cellules 
souches. 

Ependymomes 

Les ependymomes peuvent exister par- 
tout dans le systeme nerveux central, 
mais chez l’enfantla localisation la plus 
frequente est la fosse posterieure. 
L’oncogenese de ces tumeurs est mal 
connue, les effets de la chimiothera- 
pie peu marques, meme avec la chimio- 
therapie haute dose, 24,25 et les mar- 
queurs histopronostiques insuffisants. 
Le seul facteur pronostique consensuel 
est la qualite de l’exerese chirurgicale ; 
la survie peut atteindre 60 % en cas 
d’exerese complete alors qu’elle est 
inferieure a 30 % dans le cas contraire. 
Les echecs initiaux sont essentiellement 
locaux et les metastases peu frequen- 
tes sauf aux stades avances de la mala- 
die. Le traitement est base actuellement 
sur une irradiation du lit tumoral a la 
dose maximale de 55 a 59 Gy apres 
une exerese chirurgicale la plus com- 
plete possible, meme si plusieurs temps 
operatoires sont necessaires. 26 La 
chimiotherapie garde une place en cas 
d’exerese incomplete en association 
avec l’irradiation 27 ou chez les tres 
jeunes enfants. 9 

Gliomes de bas grade 

L’histologie la plus frequente est 
l’astrocytome pilocytique (grade I 
selon l’Organisation mondiale de la 
sante), et les localisations les plus ffe- 
quentes sont le cervelet et les voies 
optiques. Le traitement de choix est 
l’exerese chirurgicale et, lorsque 
celle-ci est complete, aucun traitement 
complementaire n’est necessaire. Ce 
sont done les localisations operables 
qui ont le meilleur pronostic 28 Cepen- 
dant, dans certaines localisations, la chi- 
rurgie est difficile, voire impossible, 
sans sequelles majeures, comme au 
niveau des voies optiques ou du tronc 
cerebral. Le traitement adjuvant de 
choix a longtemps ete la radiothera- 
pie ; ce qui permet d’obtenir des taux 
de survie a 10 ans de l’ordre de 80 °/o. 
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liL'LULU Imagerie typique d'une tumeur maligne infiltrante du tronc cerebral. 

a) Coupe transversale de tomodensitometrie montrant un aspect de gros tronc 
hypodense avec une prise de contraste discrete a la partie droite de la lesion. 

b) Coupe sagittale d'IRM en sequence T1 apres injection de produit de contraste qui 
montre I'hypodensite centree sur la protuberance, avec une prise de contraste en anneau 
evocatrice de gliome malin lorsqu'elle n'interesse qu'une petite partie de la lesion. 


Cependant, les risques de sequelles 
a distance (deficits hypophysaires, 
accidents vasculaires cerebraux, deficits 
cognitifs et transformation maligne) 
ont conduit certaines equipes a propo- 
ser des protocoles de chimiotherapie 
pour eviter ou retarder l’usage de la 
radiotherapie. 

Dans les gliomes des voies optiques, 
la chimiotherapie entraine des repon- 
ses radiologiques au moins une fois 
sur deux et retarde efficacement la 
radiotherapie, qui peut meme etre evi- 
tee chez certains patients. 1017 Pour 
minimiser l’impact des therapeutiques 
chez ces patients dont le pronostic vital 
est bon, la discussion pluridisciplinaire 
est primordiale pour definir un pro- 
gramme de traitement adapte. 

Gliomes de haut grade 

Cette entite est mal decrite en pedia- 
trie. Les diagnostics anatomopatho- 
logiques sont ceux de l’adulte, mais 
l’evolution n’estpas aussi souvent defa- 
vorable, surtout chez les enfants de 
moins de 3 ans qui peuvent guerir par- 
fois sans radiotherapie. 12 Les etudes 
recherchant chez l’enfant les anoma- 
lies moleculaires decrites chez l’adulte 
ne les retrouvent pas le plus souvent, 
ce qui fait suspecter des mecanismes 
d’oncogenese propres aux tumeurs de 


l’enfant. Seules les anomalies de la p53 
ont ete plus regulierement retrouvees 
et sont associees a un pronostic net- 
tement plus defavorable. 29 

Sur le plan therapeutique, comme 
chez l’adulte, le temozolomide est tres 
frequemment utilise non pas tant en 
raison d’une plus grande efficacite mais 
surtout d’un profil de tolerance opti- 
mal avec une administration orale. La 
radiotherapie est systematique, mais 
limitee au lit tumoral, car les echecs 
sont essentiellement locaux et loco- 
regionaux. 


Gliomes infiltrants du tronc 
II s’agit d’une entite pathologique par- 
ticuhere dont le diagnostic, suspecte 
cliniquement devant un tableau asso- 
ciant des atteintes des paires cranien- 
nes a une atteinte des voies longues 
(syndrome pyramidal ataxie) devo- 
lution rapide (< 2 mois) et le plus sou- 
vent avecpeu de signes d’hypertension 
intracranienne, est confirme par l’ima- 
gerie montrant une lesion centree sur 
la protuberance qui est elargie et infil- 
tree largement sans prise de contraste, 
sauf parfois autour d’une petite zone 
necrotique (fig. 3). La biopsie permet 
d’exclure les rares diagnostics diffe- 
rentiels quand l’histoire clinique est 
atypique. 

Le seul traitement efficace est la 
radiotherapie, qui permet une amelio- 
ration des symptomes cliniques, voire 
une diminution du volume de la lesion, 
mais la maladie reprend dans la plupart 
des cas avant un an. Malgre de nom- 
breux essais cliniques pour potentia- 
liser l’effet des rayons, 30, 31 le pronostic 
n’a pas change significativement ces 
20 demieres annees (fig. 1). 

Tumeur atypique teratoi'de 

et rhabdoi'de 

Cette entite nouvelle et rare est main- 
tenant definie par une anomalie bio- 
logique specifique qui est la perte 



Gm Gliome des voles optiques chez une fillette de 4 ans avec une balsse de 
I'acuite visuelle avant et apres polychimiotheraple exclusive. Excellente reponse 
de la lesion chiasmatique prenant le contraste en sequence T1 de I'lRM. 
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d’expression d’une proteine impliquee 
dans le controle du cycle cellulaire et 
dans l’organisation de la chromatine, 
appelee hSNF5 ou INI-1. 32 Ce gene 
suppresseur de tumeur peut etre altere 
de fay on constitutionnelle, et quelques 
cas familiaux ont ete rapportes. 33 Cette 
tumeur atteint surtout les enfants tres 
jeunes. Des localisations bifocales peu- 
vent exister, avec notamment une 
atteinte renale concomitante ou deux 
lesions intracraniennes synchrones. 

Le pronostic est sombre, en gene- 
ral, malgre des chimiotherapies inten- 
sives, sauf chez les enfants les plus 
grands qui peuvent etre irradies sur 
tout le systeme nerveux central. 34 

Craniopharyngiome 

Meme s’il s’agit d’une tumeur benigne, 
cette tumeur suprasellaire est un vrai 
defi therapeutique, car la morbidite a 
distance est parfois severe, associant 
troubles du comportement alimen- 
taire, obesite morbide et panhypo- 
pituitarisme. Son origine se situe 
autour de la tige pituitaire et elle enva- 
hit souvent rhypothalamus. Elle se 
manifeste soit par une prise de poids 
(80 %), soit par une perte de poids 
(20 %), associee a des deficits visuels, 
des cephalees ou un diabete insipide. 
Avec un chirurgien expert, (exerese 
complete est souvent possible au prix 
d’une souffrance variable de (hypo- 
thalamus. Beaucoup d’equipes choi- 
sissent desormais de faire des chirurgies 
volontairement incompletes lorsque la 
tumeur envahit rhypothalamus, associees 
a une irradiation systematique du 
residu. 35 Cette demiere a montre son effi- 
cadte dans les rechutes apres chirurgie 
et le developpement de techniques 
d’irradiation plus focalisee permet de 
minimiser la toxicite a long terme. 

LA GUERISON: 

QUAND ET COMMENT? 

Les taux de survie a 5 et 10 ans pour 
les tumeurs cerebrales sont importants 
dans de nombreuses localisations 
(fig. 1), mais la morbidite peut etre tres 
importante, notamment sur le plan 


cognitif. La loi de Collins peut don- 
ner des indications quant a la periode 
de risque de rechute : elle part du prin- 
cipe que la vitesse de croissance d’une 
tumeur est une caracteristique intrin- 
seque et stable dans le temps. Une 
tumeur ne peut done rechuter apres 
une periode correspondant a 9 mois 
(de vie intra-uteiine) ajoute a (age de 
l’enfant au moment du diagnostic, tout 
simplement parce qu’elle ne peut pas 
etre plus andenne que la conception 
de l’enfant Selon cette loi, un medullo- 
blastome diagnostique a (age de 2 ans 
peut etre considere comme gueri par 
un premier traitement apres 35 mois 
(9 + 24) de delai par rapport au dia- 
gnostic, soit a (age de 5 ans. Cette loi 
soufffe des exceptions, notamment 
pour les craniophaiyngiomes, les astro- 
cytomes pilocytiques et d’autres glio- 
mes de bas grade, 36 mais elle est utile 
pour orienter la surveillance. A distance 
du traitement, les courbes de survie 
des patients traites pour une tumeur 
cerebrale dans l’enfance ne rejoignent 
jamais celles de la population generate. 
Outre les risques accrus de seconde 
tumeur cerebrale, 37 d’autres complica- 
tions peuvent etre menayantes, comme 
les accidents vasculaires cerebraux 38 ou 
les deficits endocriniens, surtout le 
diabete insipide. 

On peut considerer que les enfants 
qui guerissent d’une tumeur cerebrale 
doivent avoir un suivi medical (et 
radiologique) prolonge au-dela de la 
periode a risque de rechute, a la 
recherche des deuxiemes tumeurs les 
plus frequentes que sont les menin- 
giomes en premier lieu et les glio- 
blastomes, moins frequemment. 

Pour beaucoup d’enfants qui gue- 
rissent, les sequelles cognitives sont au 
premier plan. 39 Elies sont mieux decri- 
tes dans les tumeurs de la fosse poste- 
rieure et sont liees au jeune age du 
patient au moment du diagnostic, a 
(utilisation de fortes doses d’irradia- 
tion craniospinale et aux complications 
perioperatoires (hydrocephalie, defi- 
cits neurologiques postoperatoires). 4042 
La radiotherapie est surtout toxique 


pour la substance blanche, alors meme 
que la myelinisation du cerveau ne se 
termine qu’a la fin de (adolescence. 40 
Comme le cerveau des enfants ayant 
eu une tumeur cerebrale ne peut se 
developper structurellement et fonc- 
tionnellement au meme rythme que 
celui des enfants normaux, (ecart avec 
leurs condisciples se creuse avec le 
temps; ce qui s’accompagne d’une 
baisse du quotient intellectuel meme 
si les enfants restent capables de faire 
des acquisitions, quoique celles-ci se 
fassentplus lentement. 4344 Cette baisse 
du quotient intellectuel est variable en 
fonction des differents types de trai- 
tement utilises et plus marquee chez 
les enfants plus jeunes. 45 II est proba- 
ble que la diminution des doses et des 
volumes d’irradiation ait un impact 
favorable sur le devenir intellectuel 
des enfants, mais une attention parti- 
culiere doit etre portee au risque d’in- 
teraction entre la chimiotherapie et la 
radiotherapie dans la survenue d’une 
toxicite cerebrale secondaire au trai- 
tement; cela est particulierement nota- 
ble avec le methotrexate 46,47 et avec 
la chimiotherapie a haute dose. 48 

PROGRES: AMELIORER L'EXISTANT 

ET NOUVEAUX MEDICAMENTS 

Pour ameliorer le pronostic, il faut 
d’abord ameliorer les conditions du 
diagnostic en essayant de reduire les 
delais entre les premiers signes neuro- 
logiques et (imageiie cerebrale initiate, 
en sachant qu’une tomodensitometrie 
peut souvent suffire comme examen 
de debrouillage. 

Pour diminuerla morbidite des trai- 
tements, on peut utiliser des techniques 
d’irradiation moins deleteres pour le 
cerveau, plus focalisees, comme la 
protontherapie, 49 ou plus fraction- 
nees. 50 On peut aussi essayer de faci- 
hter le geste chirurgical en utilisant une 
chimiotherapie preoperatoire. 51 On 
doit egalement tenter de mieux defi- 
nir, grace aux marqueurs biologiques, 
les patients chez qui une desescalade 
therapeutique est possible comme, par 
exemple, les medulloblastomes desmo- 
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plasiques des jeunes enfants , 14 on, chez 
les enfants plus grands, ceux qui ont 
une alteration de la voie de signalisa- 
tion de la betacatenine . 52 

Outre les marqueurs biopronos- 
tiques, une meilleure connaissance de 
la biologie des tumeurs permet de deve- 
lopper des therapeutiques nouvelles 
ciblees sur des recepteurs importants 
pour le developpement des tumeurs 
cerebrales, comme le recepteur au 
facteur de croissance epidermique 
(EGFR). Ces therapeutiques seront, a 
ravenir, destinees a des sous-groupes 
de patients avec des profils biologiques 
particuliers, probablement peu nom- 
breux pour une molecule donnee. Le 
nombre de medicaments potentiels est 
heureusement important, et seule une 
recherche clinique bien conduite 
pourra permettre de definir les voies de 
signalisation importantes pour chacun 
des types tumoraux et de developper 
les futurs traitements dbles. 

En aval de tous ces traitements, une 
prise en charge de rehabilitation tres 
precoce est indispensable pour per- 
mettre un retour a la vie normale pour 
ces enfants en evaluant leurs besoins, 
les qualites physiques et mentales pre- 
servees par la maladie et les traite- 
ments. Leur vie sera forcement dif- 
ferente du fait de la « double peine » 
que represente une tumeur intracra- 
nienne, a savoir: d’une part, l’atteinte 
neurologique elle-meme et d’autre 


part, le coup d’arret/ralentissement 
dans le developpement cerebral de 
l’enfant. Grace a une attitude active 
et un investissement familial de tous 
les instants, bon nombre de ces 
enfants sont aujourd’hui maintenus 
dans le circuit scolaire normal, avec 
des perspectives d’integration sociale 
beaucoup plus satisfaisantes que par 
le passe. 

CONCLUSION 

La prise en charge d’un enfant atteint 
d’une tumeur cerebrale est complexe, 
des le diagnostic, qui doit aujourd’hui 
etre etaye par des analyses en biolo- 
gie moleculaire, et jusqu’a la rehabi- 
litation post-therapeutique en milieu 
specialise. Le nombre d’intervenants 
sollicites aupres de ces enfants est tres 
important (jusqu’a une vingtaine de 
professionnels differents) et necessite 
des programmes de prise en charge 
integres et individualises. Le maillage 
de ces prises en charge s’ameliore en 
France a partir d’experiences pilotes 
entreprises dans certains centres spe- 
cialises. Petit a petit, l’Education natio- 
nale apprend a integrer ces enfants 
au handicap si particulier dans un 
milieu scolaire normal. La guerison de 
ces enfants est un processus actif et 
continu qui se prolonge au-dela des 
services d’oncologie pediatrique. Et 
c’est desormais une eventualite plus 
frequente. ■ 
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